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Työssäni kuvaan aspartylglukosaminidaasi-entsylmin (AGÀ,glykosyyliasparaginaasi, EC 3.5.1.26) tutki¡nusta
kokonaisuudessaan.
Työn kokeellinen osa on suoritettu
Kansanterveyslaitoksessa prof . Leena'Palotien johtanassa
Läåketieteellisen noleklryligenetiikan laboratorj.ossa
L.2.L99L-2o.1,0. L991. Työn oh jaa janà toini nel jä rnrotta
Yhdysvalloissa AGAa tutkinut Tri ole K'.'Tollersrud. ÀGÀ on
lysosouaalinen arnidaasi, jonka nutatoitunut, muoto aj.heuttaa
suorualaiseen tautiperi¡näán kuuluvan tySosonaalisen
kertymåsaírauden asparty¡¡liglukosaminurían (ÀGU) . ÀGU-
tapauksia on Suomessa diagnostisoitu noin 200 ja rnuualla
maailmassa noin 45.
Työn kirjallisuuteen penrstuvassa osassa kuvaan AGÀ-
entsllnnin tutkinusta ja acU-tautia nolekulaarisella
taso1la. Erityisesti keskityn intrasellulaarisenprosessoinnin ja entsllmin katalyyttisen nekanisnín
tutki¡nuksen kuvaukseen. ÀGÀn cDl{An erístä¡niseen
sovellettiin PCR-tekniikkaa ja puhdistetun ÀGÀ-proteiininkerniallista fragrnentaatiota yleispätevän tuntuisella jabiokeniallisesti nielenkiintoisella tavalla. Kuvaan ko.
tekniikan kehitÈynistai ja sen soveltamista ÀGAn cDNÀ:n
eristäniseen
Työni kokeellisessa osassa kuvaan, kuinka kehitin¡ne
nopeanman ja tehokkaamman puhdistusmenetel¡nän AGÀIIe kuin
kaiytössärnme o1lut, jotta entslrymin rakenteellinen 1nn.
tutki¡nus helpottuisi. Tiesinne AGÀn olevan resisÈantti
korkei 1 le natri undodekl4¡l i sul f aatti pí toi suuks i I i e(negatiivisesti varautunut detergentti) toisin kuin
useinmaÈ proÈeiinit, ja onnistui¡nne kehittämään tähän
oninaisuuteen nojaten uuden puhdistusstepin, ;ci<alistaa ÀcAn S000-kertaisen preparatiivisen iuokan
puhdistuksen itrnisen leukosyyt,eistä.
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